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  ) در یک مرد میانسال TOFتترالوژي فالوت (
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           چکیده                                                                                          

  

  

درصد از موارد بیماري  10گردد و تقریباً سال محسوب میترین بیماري قلبی مادرزادي سیانوتیک در بیماران با سن بیشتر از یکتترالوژي فالوت، شایع زمینه:

گردند. این بیماري به عنوان یک بیماري کشنده دهد، به طوري که در هر صد هزار تولد زنده، سه نوزاد به این عارضه دچار میمادرزادي قلبی را تشکیل می

  % خواهد رسید. 95سالگی به  40ومیر مبتلایان به آن تا سنشود، ولی چنانچه تحت درمان قرار نگیرد، میزان مرگمحسوب نمی

نوبت بستري شده و تحت عمل جراحی  4باشد و از سن یک سالگی تاکنون، هاي است که مبتلا به بیماري تترالوژي فالوت میسال 35آقاي  کار:روش 

ي انجام به همراه دکورتیکاسیون بطنی، براي و  31ي میترال با دریچۀ مصنوعی سنت جود سالگی تعویض دریچه 27ترمیمی قرار گرفته است. در نهایت، در سن 

  گردید. 

خواهند  تمام نوزادان مبتلا به تترالوژي فالوت، نیاز به جراحی ترمیمی دارند. بدون درمان جراحی، اکثر آنها در سنین کودکی جان خود را از دست گیري:نتیجه

سالگی زنده خواهند ماند. انجام جراحی  40% تا 3 سالگی و تنها 30% تا 6سالگی،  20% تا 11% تا سه سالگی، 40% افراد مبتلا، تا سال اول زندگی، 66داد. 

  تواند نتایج قابل قبولی داشته باشد. ترمیمی کامل در بزرگسالان درمان نشده، می

  بیماري قلبی مادرزادي سیانوتیک، تترالوژي فالوت، تشخیص، درمان جراحی ترمیمی واژگان کلیدي:

  

  مقدمه                                                       

  

شود که شیوع آن در جنس مذکر کمی بالاتر گزارش شده است. آمار ذکر شده تولد زنده، یک مورد با اختلالاتی در ساختار قلب مشاهده می 150الی  100در هر 

% 40سال اخیر در حدود  25ومیر ناشی از بیماري قلبی مادرزادي در طول ست که میزان مرگهاي اخیر تغییري نداشته، ولی تخمین زده شده ادر طول سال

میلادي توسط یک پزشک فرانسوي به 1888]. از این میان، تترالوژي فالوت که در سال 1ومیر را دارند [سال، بالاترین نرخ مرگ 5کاهش یافته و گروه سنی زیر 

ترین اختلال قلبی ] و شایع3ترین بیماري قلبی مادرزادي سیانوتیک []، شایع2وصیف و نامگذاري شده است [ت Etienne-Louis Arthur Fallotنام 

]. در هر صد هزار تولد 1دهد [درصد از کل موارد بیماري قلبی مادرزادي را تشکیل می 10گردد و حدود سال محسوب میمادرزادي در بیماران با سن بیشتر از یک

) شریان Over riding)، ب) سوارشدگی (VSD]. این بیماري شامل چهار جزء: الف) نقص دیواره بین بطنی (4به این عارضه مبتلا هستند [زنده، سه نوزاد 

تواند ]. شدت نقص در هر یک از این چهار جزء، می5باشد [) میRVH) و د) هیپرتروفی بطن راست (RVOTآئورت، ج) تنگی مجراي خروجی بطن راست (

]. تترالوژي فالوت با تغییرات مشخص فیزیولوژیکی، پاتوفیزیولوژیکی و علائم بیماري مشخص 6سازد [باشد که مستقیماً تظاهرات بالینی بیماري را متأثر میمتغیر 

از کروموزوم باند ]. تجزیه و تحلیل سیتوژنتیک ممکن است حذف یک بخش 1گردد و پیشرفت آن به شدت انسداد مجراي خروجی بطن راست بستگی دارد [می

11q22  منطقه)DiGeorge ] شود، اما چنانچه تحت درمان قرار نگیرد، کشنده محسوب نمی]. این بیماري به عنوان یک بیماري7بحرانی) را نشان دهد

  ].8و9% خواهد بود [95سالگی،  40ومیر مبتلایان تا سنمیزان مرگ
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  روش کار                                                   

  

ي اولیه، ) شکایت داشت و در معاینهDOE FC=III( 3هاي است که در هنگام مراجعه به اورژانس از طپش قلب و تنگی نفس فعالیتی کلاس سال 35آقاي 

ضربه در  150تعداد ضربان قلب = متر جیوه، میلی 80متر جیوه، فشار خون دیاستولیک = میلی 130علائم حیاتی وي عبارت بود از: فشار خون سیستولیک = 

ي سلسیوس. بیمار، مبتلا به اختلال قلبی مادرزادي سیانوتیک از نوع تترالوژي فالوت به درجه 37نفس در دقیقه و درجه حرارت =  18دقیقه، سرعت تنفس = 

شد. در آن زمان، جراحی ترمیمی کامل به علت تنگی  ) تشخیص داده1356همراه شریان ریوي هیپوپلاستیک بود که براي اولین بار در سن یک سالگی (سال 

متوسط)، نقص متعدد شرائین ریوي محیطی، صورت نگرفت. مشخصات اختلال قلبی بیمار در آن زمان، عبارت بود از: نقص دیواره بین بطنی (با سایز خفیف تا 

اي ریوي به همراه افزایش فشار سیستمیک بطن اي و فوق دریچهدریچه با اندازه بزرگ، تنگی شریان ریوي و تنگی Secundumدیواره بین دهلیزي از نوع 

  ، سوار شدگی3الی + 2) همراه با نارسایی دریچه میترال با شدت +Floppy Mitral Valve Syndrome( ي میترال فلاپیراست، سندروم دریچه

)Over riding راست آئورت صعودي و هیپرتروفی وسیع در کل دیواره بطن راست. بنا به %)، قرار گرفتن قوس آئورت در سمت 50) شریان آئورت (حداکثر

) قرار Watersonتحت عمل جراحی قلب و تعبیه شانت واترسون ( 1356شرایط بالینی که بیمار در این سن داشت، بستري گردید و براي اولین بار در سال 

  گرفت.

تري پیدا کرده بود، بعد از معاینه و تر و وضعیت با ثباتشد. در این سن که شرایط بالینی مناسب سالگی، براي دومین بار بستري 15چهارده سال بعد، در سن 

) در زمان قبل از عمل 1هاي لازم، جراحی قلب باز که شامل جراحی ترمیمی کامل بود، انجام گردید. مشخصات نوار قلب بیمار (شکل شماره انجام بررسی

  ).BVH) و هیپرتروفی هر دو بطن راست و چپ (RBBBي راست (ی نرمال، بلوك شاخهجراحی عبارت بود از: ریتم سینوس

)، بستري و تحت کاتتریزاسیون قلبی DOE FC=III( 3سالگی، وي مجدداً به علت تنگی نفس فعالیتی کلاس  27یعنی در سن  1382در اواخر دي ماه سال 

میلی 0-10متر جیوه، فشار دیاستولیک بطن چپ= میلی 110رت بود از: فشار سیستولیک بطن چپ=قرار گرفت. اطلاعات به دست آمده در طی کاتتریزاسیون عبا

متر میلی 110متر جیوه، فشار سیستولیک شریان آئورت=میلی 0-15متر جیوه، فشار دیاستولیک بطن راست= میلی 116متر جیوه، فشار سیستولیک بطن راست=

   v =12متر جیوه، فشار موج میلی a =18متر جیوه، فشار موج میلی 13متر جیوه، فشار متوسط دهلیز راست=میلی 65جیوه، فشار دیاستولیک شریان آئورت=

%، قسمت بالایی 88متر جیوه. میزان اشباع اکسیژن خون داخل هر یک از حفرات قلبی بر حسب درصد، عبارت بود از: گردش خون شریانی سیستمیک=میلی

% و 62-63%، سیاهرگ اجوف فوقانی=71-72%، بطن راست= 71-72%، قسمت پائینی دهلیز راست= 70نی دهلیز راست=%، قسمت میا69دهلیز راست=

  %.68سیاهرگ اجوف تحتانی=

ها، ترمیم نارسایی دریچه میترال و ترمیم تنگی شریان ریوي بیمار، تحت عمل جراحی ترمیمی بستن مجدد نقص دیواره بین دهلیزها و بطن 1382در سال 

 3سالگی با هوشیاري کامل و شکایت از طپش قلب و تنگی نفس فعالیتی کلاس  31سال بعد، در سن  4رزکسیون اینفاندیبولوم) قرار گرفت. وي مجدداً (

)DOE FC=III = 80یک = متر جیوه، فشار خون دیاستولمیلی 130) بستري گردید. علائم حیاتی او در زمان بستري، عبارت بود از: فشار خون سیستولیک 

): تاکیکاردي سینوسی همراه با 2نفس در دقیقه. در نوار قلب وي (شکل شماره  18ضربه در دقیقه، سرعت تنفس =  150متر جیوه، تعداد ضربان قلب = میلی

خفیف در قسمت فوقانی و راست ي بالینی: کاهش صداهاي ریوي در قواعد هر دو ریه و ناحیه میانی ریه چپ، تندرنس هاي بطنی پهن، و در معاینهکمپلکس

لیتر موجود بود. هنگام بستري در بخش، گرم در دسی 10هاي تحتانی وهموگلوبین=هاي دیگري نیز همچون: ادم گودهگذار در اندامشکم وجود داشت. نشانه

لی به علت بروز اختلال در ترانس آمینازهاي کبدي ریتم قلبی بیمار تبدیل به فلاتر دهلیزي شد که با تجویز آمیودارون مجدداً به ریتم سینوسی برگشت، و

)ALT=70 جابه) تجویز آمیودارون قطع شد. بعد از پایدار شدن وضعیت بالینی، معاینات مجدد به عمل آمد که افزایش شدت ضربان قلب، قلب هیپردینامیک و
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 Wide Splitting Of) نرم، جداشدگی پهن اجزاء صداي دوم (S1(داد. در سمع، صداهاي قلبی به صورت: صداي اول جایی قلب به سمت چپ را نشان می

S2) و بلندي جزء ریوي صداي دوم (P2 Loudبعد از صداي اول قلب  6/3) سوفل سیستولیک با شدت 1هاي قلبی عبارت بود از: شد. سایر نشانه) شنیده می

شد که به ناحیه زیر بغل چپ حداکثر صدا در نوك قلب (آپکس) شنیده می) بود، و high pitched) و با فرکانس بالا (blowingکه به صورت وزشی (

ي سینه که ي راست جناغ قفسهاي در حاشیه، با فرکانس بالا و حداکثر صدا در فضاي چهارم بین دنده6/2) یک سوفل سیستولیک با شدت 2یافت. انتشار می

  اي چپ.و دیاستولیک ورزشی و کاهش یابنده (دکرشندو) در فضاي دوم بین دنده ) وجود یک سوفل سیستولیک جهشی3یافت و هنگام دم تشدید می

ي قلب مشهود بود. در اکوکاردیوگرافی ترانس توراسیک و اکوکاردیوگرافی از طریق مري، کسر )، بزرگی سایه3ي سینه (شکل شماره ي قفسهدر رادیوگرافی ساده

اختلال عملکرد سیستولیک متوسط تا شدید بطن راست، نارسایی شدید اکسنتریک دریچه میترال، % و بزرگ شدگی شدید به همراه EF=(45 -50جهشی (

متر) پایه لت قدامی دریچه میترال، نارسایی متوسط درچه میلی 3-4شدگی کوچک (و میگزوماتوس، همراه با سوراخ flialاختلال لت قدامی دریچه میترال از نوع 

)، نارسایی خفیف PAP=65mmHg)، هیپرتانسون متوسط تا شدید شریان ریوي (PG=55mmHgمتر جیوه (میلی 55تریکوسپید با حداکثر گرادیان 

  کرد.ي بین بطنی، عدم وجود لخته در دهلیز چپ و گوشک دهلیز چپ، و نارسایی شدید دریچه ریوي را تأیید میدریچه آئورت، فقدان نقص باقیمانده

سانتی8/2متر، قطر داخلی بطن چپ در انتهاي سیستول= سانتی 8/4عبارت بود از: قطر داخلی بطن چپ در انتهاي دیاستول=مختصات مهم به دست آمده در اکو 

  متر مربع. سانتی 40متر و مساحت دهلیز چپ= سانتی 8/5متر، قطر دهلیز چپ= سانتی 4/4متر، قطر داخلی بطن راست در انتهاي دیاستول=

و تعویض دریچه  31انجام شد که در طی آن، تعویض دریچه میترال با دریچه مصنوعی سنت جود  1386حی در آبان ماه سال در نهایت، چهارمین عمل جرا

  به همراه دکورتیکاسیون بطن راست انجام گرفت. 23پولمونر با ماده بیولوژیکی 

  

  گیريبحث و نتیجه                                   

   

  

درصد آنها  15تا  10باشد. در صورت عدم درمان این بیماران، هزار تولد زنده می 10در هر  7قلبی مادرزادي سیانوتیک و غیر سیانوتیک، هاي میزان بروز بیماري

]. این 10و11ترین اختلال قلبی مادرزادي سیانوتیک، پس از دوران کودکی، بیماري تترالوژي فالوت است []. شایع10توانند سنین بزرگسالی را تجربه کنند [می

شود. با این حال، ممکن است در مراحل بعدي زندگی نیز تشخیص داده شود. بسته بیماري اغلب در دوران شیرخوارگی یا بلافاصله پس از آن تشخیص داده می

ز کودکان مبتلا، زندگی نسبتاً هاي ساختاري قلب وجود خواهد داشت. با تشخیص به موقع و پس از درمان مناسب، بسیاري ابه شدت بیماري، انواعی از نقص

هاي ورزشی، محدودیت داشته باشند. تمام نوزادان هاي پزشکی منظم نیازمند بوده و ممکن است در انجام فعالیتعادي را سپري خواهند نمود، هر چند به مراقبت

سالگی، % این افراد تا یک66ودکی، جان خود را از دست خواهند داد. ها در دوران کمبتلا نیاز به جراحی ترمیمی قلب دارند. بدون جراحی و درمان صحیح، اکثر آن

  ]. 12سالگی زنده خواهند ماند [ 40% تا 3سالگی و تنها  30% تا 6سالگی،  20% تا 11% تا سه سالگی، 40

ها در هنگام فعالیت ها و بستر ناخنوز شدید لبپنه و سیانکاردي، تاکیعلایم بالینی بیمار عبارت است از: سیانوز و چماقی شدن (کلابینگ) انگشتان، تاکی

کاردي بیشتر پنه، هیپرپنه، اسیدوز متابولیک، سیانوز و تاکی)، شدت تاکیHypercyanotic spellsویژه، در زمان حملات هیپرسیانوتیک        (فیزیکی. به

)، طبیعی و صداي دوم S1شود. در سمع قلب: صداي اول ((لتارژي) و مرگ میآلودگی است و در صورت طولانی شدن این حملات، باعث ایجاد تشنج، خواب

)S2) به صورت منفرد ،(Singleشود، که ممکن است منجر به ]. در موارد درمان نشده، معمولاً عوارض شدیدي در طول زمان ایجاد  می13شود [) شنیده می

اغلب بزرگسالان درمان نشده، داراي تنگی نفس، خستگی زودرس در طی فعالیت فیزیکی شدید، افزایش مرگ یا از کار افتادگی بیمار در اوایل دوران بلوغ شود. 
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باشند. براي ي مغزي و اندوکاردیت میتعداد گلبول قرمز خون (اریتروسیتوز)، افزایش میزان چسبندگی خون (هیپرویسکوزیتی)، اختلالات انعقادي، آبسه، سکته

تواند شود. کاهش مقاومت عروق سیستمیک میاز سمت سیستم گردش خون راست به سوي سیستم گردش خون چپ تعبیه میاین بیماران، یک شانت بزرگ 

تمیک، پروفیوژن بیمار را در معرض خطر بالقوه افزایش اندازه و بزرگی شانت و در نتیجه، سیانوز قرار دهد و در مقابل، در صورت افزایش مقاومت عروق سیس

  ].11خطر بیافتد [ مغزي ممکن است به

شود. جهت انجام عمل جراحی ترمیمی قلب، هاي بالینی، نوار قلب، عکس ساده قفسه سینه و اکوکاردیوگرافی داده میکمک علایم و نشانه تشخیص بیماري به

  ي شانت سیستمیک عروق ریوي ود از: تعبیه]. درمان قدیمی این بیماري عبارت ب14باید قبل از آن، آنژیوگرافی و کاتتریسم حفرات داخل قلبی صورت گیرد [

)Blalock-Taussig ،Waterson :سالگی و  2-5) ترمیم قطعی در سنین 1) در نوزادان و کودکان مبتلا که طی دو مرحله  

اي صورت گیرد، زیرا عوارض مرحلهشود درمان این ناهنجاري به صورت تک ]. امروزه ترجیح داده می10شد [) ترمیم براي بیماران بدون علامت، انجام داده می2

مان (دو مرحلهکمتري در رابطه با هیپوکسی مزمن، اختلال عملکرد بطن راست، اختلال عملکرد شانت و پیشرفت انسداد بستر عروق ریوي که اکثراً در نوع در

% است. مطالعات نشان داده است که جراحی ترمیمی کامل 5.5-5.8% و در بزرگسالان، 3ومیر ناشی از جراحی در کودکان، شد، دارد. مرگاي) قدیمی دیده می

]. بیماران بزرگسال باید تحت نظارت دقیق ریتم قلبی بعد از عمل جراحی براي 11و15تواند نتایج قابل قبولی داشته باشد [در بزرگسالان درمان نشده می

% موارد خواهیم داشت 60-100) را در RBBBي راست (ار قلب بیمار، الگوي بلوك شاخه]. بعد از ترمیم، معمولاً در نو13تشخیص هر گونه آریتمی، قرار گیرند [

) ممکن است بلافاصله بعد از جراحی ترمیمی ظاهر گردد LAHBي قدامی باندل چپ (]. در برخی از بیماران، الگوي بلوك شاخه راست به همراه بلوك شاخه12[

]. بروز 12جایی بطنی بعد از جراحی ترمیمی وجود خواهد داشت []. همچنین، احتمال جابه10باشند [عد از ترمیم می]. این افراد، مستعد ایست قلبی ناگهانی ب10[

گردد گردد. لذا حفظ و یا ترمیم عملکرد دریچه ریوي به طور جدي توصیه مینارسایی شریان ریوي بعد از جراحی ترمیمی، یک عامل خطر مهم محسوب می

 Functionalگیرند، پس از چند سال، کاهش متوسط ظرفیت عملکردي (تلا به تترالوژي فالوت که تحت عمل جراحی قرار می]. در بیماران مب16[

Capacity17شود [) بیمار و نیز کاهش در عملکرد ریه ملاحظه می.[  
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